患者，男，19岁。2014年6月12日住院前1个月无明显诱因出现间断发热（体温38.5\~39.5 °C）伴乏力、纳差、恶心，无呕吐、腹痛、腹泻。20余天前自觉上述症状加重，伴眼睑、全身皮肤黏膜黄染。既往体健，个人史、家族史无特殊。入院查体：体温38.2 °C，神志清，精神可，贫血貌，全身皮肤黏膜无黄染、皮疹、出血点。颈部多发肿大淋巴结，花生米样大小，质韧，无压痛。心肺听诊未见明显异常，腹软，脾大平脐，肝肋缘下未触及，双下肢无水肿。肝功能：总胆红素157.6 µmol/L（正常参考值0\~25.0 µmol/L），间接胆红素77.1 µmol/L（正常参考值0\~14.0 µmol/L），丙氨酸转氨酶（ALT）1 185 U/L（正常参考值0\~40 U/L），天冬氨酸转氨酶（AST）386 U/L。尿胆红素（++），尿胆原（+）。胸部CT示右肺下叶小结节灶、左侧少量胸腔积液，肝脾肿大，腹部CT考虑弥漫性肝损伤可能，排除自身免疫性肝病。血常规：WBC 19.8×10^9^/L，HGB 74 g/L，PLT 45×10^9^/L。外周血涂片分类：分类不明的原始细胞（Blasts）占0.790。骨髓象：原始细胞占0.910，该类细胞胞体中等大小，圆形或椭圆形，核圆形、椭圆形或不规则形，染色质细致，核仁隐显不一，细胞质中等，呈灰蓝色，无颗粒（[图1](#figure1){ref-type="fig"}）。原始细胞髓过氧化物酶染色（POX）阴性，过碘酸-雪夫反应染色呈红色颗粒状阳性。骨髓细胞流式细胞术检测：异常表型细胞占79.22%，CD45/SSC设门位于Blast细胞区，CD45表达强度中等（强度等同Blast细胞，明显弱于成熟淋巴细胞），高比例表达HLA-DR、CD4、CD56、CD36、CD123，不表达早期细胞抗原（CD34、CD38）、髓系细胞抗原（MPO、CD117、CD13、CD33、CD15、CD11b、CD16、CD14、CD64）、B细胞抗原（CD19、CD10、CD20、cyCD79a、cyCD22）、T细胞抗原（cyCD3、cyTdT、CD3、CD2、CD5、CD7、CD8）、NK细胞抗原（CD16、CD57）、浆细胞（CD138）和巨核细胞抗原（CD41a、CD61）；CD303阴性，CD304弱阳性。白血病相关基因检测：BCR-ABL、PML-RARα、AML1-ETO、CCND1/IGH均为阴性。根据患者临床表现及上述检查结果，诊断为母细胞性浆细胞样树突细胞肿瘤（BPDCN）。于2014年6月18日给予VP+AA（长春新碱+地塞米松+阿糖胞苷+阿柔比星）方案化疗，化疗结束后复查骨髓象示完全缓解；于2014年7月15日给予VP+AA+环磷酰胺方案化疗，化疗结束后复查骨髓象仍处于完全缓解状态。患者于2014年9月8日行异基因造血干细胞移植术，移植后病情平稳。患者于2015年1月6日入院复查血常规：WBC 13.60×10^9^/L，RBC 3.07×10^12^/L，HGB 101 g/L，PLT 96×10^9^/L；脑脊液常规：有核细胞数14×10^6^/L；脑脊液甩片可见幼稚细胞，考虑有中枢神经系统浸润。后失访。

![母细胞性浆细胞样树突细胞肿瘤患者骨髓象（瑞氏染色，×1 000）](cjh-36-12-1010-g001){#figure1}

讨论：本病例的特殊性在于患者为青年且不伴有皮肤病变，以乏力、纳差、腹痛、腹泻伴血小板减少、脾大为首发症状，继而出现发热、肝功能异常、颈部及腋窝淋巴结肿大，病情进展较快，但无皮疹、红斑、结节等皮肤病变，骨髓穿刺液细胞形态学检查显示病变累及骨髓，表现为急性白血病的骨髓象。
